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oz

Amag: Elektrodiagnostik degerlendirme, pediatrik néromuskiiler hastalik-
larin incelenmesinde nérolojik muayenenin devami niteligindedir. Bircok
pediatrik néromuskiler hastalik yetiskinlerde gorilenlere benzemekle
birlikte, bu hastaliklarin sikligi yas gruplarina gére kiyaslandiginda buytik
Slcude degiskenlik gosterir. Bu ¢calismanin amaci, elektromiyografi (EMG)
laboratuvarina néromuskiiler hastalik 6n tanisi ile génderilen ¢ocuklarin
elektrofizyolojik degerlendirmelerine retrospektif bir bakis yapmaktir.

Yontem: Ocak 2004 - Haziran 2013 tarihleri arasinda, néromuskuler
hastalik 6n tanisi ile elektromiyografi (EMG) laboratuvarimiza génde-
rilen 0-15 yas araligindaki hastalarin elektrodiagnostik kayitlari retros-
pektif olarak degerlendirildi. Hastalar pleksopati, sinir koki lezyonlari,
polinéropati, miyopati, néropati, 6n boynuz hastaligl, néromuskiiler
kavsakta iletim bozuklugu, fasyal paralizi ve diger nadir hastaliklar olarak
siniflandirild.

Bulgular: Yillik ortalama 578 olmak izere, toplam 5563 pediatrik kayit de-
gerlendirildi. Bu deger, laboratuvarimizda yapilan tim EMG incelemelerinin
yaklasik %14'Gnt olusturmaktaydi. Tum incelemeler degerlendirildiginde;

ABSTRACT

3271 igne EMG, 170 tek lif EMG, 100 ardisik uyarim testi ve 52 uyandiriimis
potansiyel tetkiki yapildigi gérildi. Olgularin %55'inde sonuclar normaldi.
Elektrofizyolojik inceleme sonucunda konulan en sik tanilar yas gruplarina
gore soyle siraland: 0-5 yas araliginda (tim kayitlarin %41,2'si) pleksopati
(%28,6), polinéropati (PNP) (%7,4) ve miyopati (%6,6), 6-10 yas araliginda
(tim kayitlarin %28,2'si) miyopati (%9,4), PNP (%8,5), mononéropati (%6,4)
ve pleksopati (%5,9), 11-15 yas araliginda ise (tim kayitlarin %30,6'st) PNP
(%11,3), miyopati (%6,6) ve monondropati (%5,6).

Sonug: Néromuskdler hastalik 6n tanisi ile laboratuvarimiza génderilen
bebekler ve kiiciik c¢ocuklarda en sik patoloji, uygun obstetrik
degerlendirme ile 6nlenebilir bir neden olan brakiyal pleksopati iken,
sinir ileti incelemeleri ve EMG'nin, alti yasindan buytk cocuklarda
gorilen demiyelinizan néropatiler ve miyopatilerin tanisinda 6nemli
oldugu dikkatimizi cekti.

Anahtar kelimeler: EMG, pediatrik, néromuskiiler, elektrofizyoloji,
ayirici tani

Introduction: Electrodiagnostic evaluation provides an important
extension to the neurological examination for the evaluation of pediatric
neuromuscular disease. Many pediatric neuromuscular diseases are
analogous to those seen in the adult. However, the relative frequency
of these illnesses varies greatly when different age populations are
compared. The purpose of the present study is to provide a retrospective
analysis of children referred to our electromyography (EMG) laboratory
for electrophysiological examinations.

Methods: We retrospectively reviewed electrodiagnostic records of
patients aged between 0-15 years, from January 2004 to June 2013. Patients
were classified as having plexopathy, nerve root lesions, polyneuropathy,
myopathy, mononeuropathy, anterior horn cell disease, neuromuscular
transmission disorder, facial nerve palsy, and other rare disorders.

Results: We reviewed totally 5563 pediatric records, which was on
the average 578 studies per year. It was about 14% of the all EMG
examinations performed in our laboratory. When we looked at all the

procedures, 3271 of the records included needle EMGs, 170 of them
were single fiber EMGs, 100 of them were repetitive nerve stimulations,
and 52 of them were evoked potentials. The results were normal in
55% of the cases. As a result of electrophysiological examinations, the
common diagnoses were: plexopathy (28.6%), polyneuropathy (7.4%),
and myopathy (6.6%) in patients aged 0-5 years (41.2% of all records);
myopathy (9.4%), PNP (8.5%), mononeuropathy (6.4%), and plexopathy
(5.9%) in 6-10 years (28.2% of all records); PNP (11.3%), myopathy (6.6%),
and mononeuropathy (5.6%) in 11-15 years (30.6% of all records).

Conclusion: Infants and toddlers mostly suffered from brachial plexopathy
which can be prevented by proper obstetrical management. Nerve
conduction studies and EMG yielded diagnosticimportance for demyelinating
neuropathy and myopathy in patients older than 6 years of age.
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GiRiS

Elektrofizyolojik incelemeler anamnez ve nérolojik muayenenin devami
niteliginde olup, incelemenin kapsami da hastanin sikayet ve muayene
bulgularina gore sekillendirilir. Her yas grubu icin elektrofizyolojik deger-
lendirme yapilabilmesine ragmen, &zellikle cocuklarin elektrofizyolojik
incelemelerinde bazi farkliliklar séz konusudur (1).

Elektromiyografi (EMG) laboratuvarlari agirlikli olarak eriskin hastalarin
degerlendirilmesi icin dizenlenmistir. Eger calistiginiz laboratuvarda
pediatrik yas grubu icin uygun bir degerlendirme ortami yoksa ya
da bu yas grubu icin deneyimli degilseniz, pediatrik hasta grubunu
degerlendirmek istemeyebilir ya da yaptiginiz incelemenin sonuglarini
yorumlayamayabilirsiniz. Aslinda, eriskinler icin kullandigimiz sinir ileti
calismalari, igne EMG, ardisik uyarim testi, uyariimis potansiyeller ve hatta
tek lif EMG gibi bircok inceleme yontemini pediatrik hasta grubunda
da uygulayabiliriz. Teknik zorluklar yaninda, her inceleme yonteminin
yas gruplarina gore normal degerlerinin bilinmemesi de sonuglari
yorumlama asamasinda sorun yaratmaktadir (2). Dikkat edilmesi gereken
diger bir nokta da, bir¢ok pediatrik néromuskiler hastaligin yetiskinlerde
gorllenlere benzemesinin yaninda, bu hastaliklarin = sikhginin  yas
gruplarina gore degiskenlik gostermesidir.

Pediatrik hastalarin elektrofizyolojik acidan degerlendirildigi calismalarda,
ya spesifik bir tani Gzerine yogunlasilmis ve klinik ile EMG uyumu
degerlendirilmis ya da bir EMG laboratuvarina génderilen klinik 6n tani
ile elektrofizyolojik tani arasindaki uyum ve tutarlilik gézden gecirilmistir
(1,3, 4). Bu calismada ise, laboratuvarimiza gesitli 6n tanilar ile génderilen
pediatrik yas grubundaki hastalarin yapiimis olan elektrofizyolojik
incelemeleri, sadece EMG kayitlar dikkate alinarak retrospektif olarak
dokiimante edilip, 6zelliklerinin yas gruplarina ayrilarak degerlendirilmesi
amaglanmistir.  Esas olarak, elektrofizyolojik inceleme sonucunda
elde edilen tanilarin ne oldugu ve yas gruplarina gére nasil bir dagihm
gosterdigi sorgulanmistir.

YONTEM

Elektrofizyoloji laboratuvarimiza Ocak 2004 - Haziran 2013 tarihleri
arasinda cesitli anabilim dali ve merkezlerden cesitli 6n tanilar ile
gonderilen 0-15 yas araligindaki hastalarin elektrodiagnostik kayitlari
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalar, gonderilen 6n tani ve kimin
gonderdigine bakilmaksizin, elde edilen elektrofizyolojik sonuglara
gore, pleksopati, sinir kékii lezyonlari, polinéropati, miyopati, néropati,
6n boynuz hastaligl, néromuskdiler iletim bozuklugu, fasyal paralizi ve
diger nadir hastaliklar olarak siniflandirildi. Bu siniflandirma, hastalarin
incelemeleri sonucunda elde edilen bulgular ve sistemimizde kayitl olan
EMG raporlari gézden gecirilerek gerceklestirildi. Ayni zamanda, hangi
elektrofizyolojik ydntemler kullanilarak incelemelerin gerceklestirildigi de
not edildi.

Hastalarin elektrofizyolojik olarak degerlendiriimesinden 6nce hem
hasta, hem de yakini bilgilendirilmis ve onamlari alinmistir. Retrospektif
olarak elektronik kayitlarin degerlendirildigi calismamizdaki veriler
Helsinki Bildirgesi'ne uygun olarak yazilmistir.

BULGULAR

Klinik Norofizyoloji Bilim Dali ve elektromiyografi laboratuvarimizin
elektronik arsivi taranarak Ocak 2004 - Haziran 2013 tarihleri arasindaki
inceleme sonuglari degerlendirildi (Sekil 1). Bu tarihlerde incelenen
toplam 5563 pediatrik hasta kaydina ulasildi. Bu sayi dikkate alindiginda,
yilda ortalama 578 cocuk hastanin elektrofizyolojik olarak incelendigi
hesaplandi. Laboratuvarimizda gerceklestirilen yillik elektrodiagnostik
inceleme sayisi ortalama 4500 dolaylarinda oldugundan, toplam sayinin
yaklasik %14'Uni ¢ocuk hastalarin olusturdugu gériildii. incelenen 5563
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Sekil 1. incelemelerin yillara gore dagilimi.
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Sekil 2. Yas gruplarina gére patolojik tanilarin dagilimu.

hastanin 2987'si erkek, 2576’1 ise kiz cocugu idi. Uygulanan inceleme
yontemine gore degerlendirildiginde; tim hastalarin sinir iletimi
incelemelerinin yapildig, 3271 hastaya igne EMG uygulandigi, 170
hastada ise néromuskuler kavsak hastaliklarini incelemek icin spesifik
bir yontem olan tek lif EMG incelemesinin gerceklestirildigi goruldu.
Yine, néromuskiiler kavsak hastaliklarini arastirmak tizere, 100 hastaya
da ardisik sinir uyarim testleri gerceklestirilmisti. Uyandiriimis potansiyel
incelemelerinin ise 52 hastaya yapilabildigi dikkatimizi ekti. Dogru taniya
ulasabilmek icin hastalarin bir¢oguna birden fazla inceleme yénteminin
uygulandig da goraldu.

Tum elektrofizyolojik yontemlerin birlikte ya da tek olarak uygulandigi
toplam hasta poptlasyonu genel olarak degerlendirildiginde, hastalarin
%55'inin incelemesinin normal olarak rapor edildigi saptandi.

Hastalarin hepsi cocuk yas grubunda olsalar da, hem inceleme plani
hem de ortaya cikan tanilar alt gruplara gore farklilik géstermekteydi. Yas
gruplarina gére 0-5 yas, 6-10 yas, 11-15 yas olarak siniflandirdigimizda,
6n plana ¢ikan tanilar ve oranlari soyleydi (Sekil 2):

ilk grup olan 0-5 yas araligindaki hastalar tiim incelemelerin %41,2'sini
olusturmakta olup, bu grup icin elde edilen en sik ti¢ tani: pleksopati
(%28,6), polinéropati (PNP) (%7,4) ve miyopati (%6,6) olarak siniflandirildi.

ikinci gruptaki 6-10 yas araligindaki hastalar ise tiim hastalarin %28,2'sini
olusturmaktaydi. Bu grupta en sik elektrofizyolojik tanilar; miyopati
(%9,4), PNP (%8,5) ve mononéropati (%6,4) idi.

Ugiincti grubu olusturan 11-15 yas araligindaki hastalar, grubun %30,6'sina
karsilik gelmekteydi. En sik Gg tani, bu grup icin soyle siralanmisti: PNP

(%11,3), miyopati (%6,6) ve monondropati (%5,6).
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TARTISMA

Pediatrik hasta grubunda elektrofizyolojik incelemeler biraz daha sabir
ve dikkat gerektiren tetkikler olmakla birlikte, bu yas grubu icin klinisyene
cok yol gosterici olabilmektedir. Elektrofizyolojik incelemeler, hastaligin
tanisinda oldugu kadar, tedavilerin etkinligi, olasi yan etkilerin takibi ve
hastaliklara iliskin progresyon surecini anlama ve izleme konusunda da
yardimci yéntemlerdir (5).

Hastalarin yapilan inceleme sirasinda isbirligi kuramamasi, incelemeyi
yapan hekimi kimi zaman teknik olarak ¢ok zorlayabilmektedir. Elde
edilen verilerin guvenilir olmasi icin tekrar edilebilir olmasi kurali
bazi hastalarda gerceklestirilememektedir. Hem teknik zorluklar, hem
de hasta ve ailesinin psikolojik durumu nedeniyle, elektrofizyolojik
degerlendirmeyi her zaman optimum olarak gerceklestirmek mimkin
olmayabilir (6). Teknik zorluklarla birlikte, elde edilen sayisal verilerin
dogru degerlendirilebilmesi icin bazi ipuglari ve kolaylastirici faktorlerden
bahsedilebilir.

Cocugun ve ailenin glvenini kazanmak, inceleme hakkinda
anlayabilecekleri bir dil kullanarak aciklama yapmak, mimkiinse aile
bireylerini inceleme sirasinda inceleme yapilan alana davet etmek ve
anne-cocuk isbirligini inceleme y&ntemini secerken ve uygularken
kullanmak bunlardan bazilarini olusturmaktadir (7). Belki de en ¢ok
tecriibe gerektiren nokta, hangi incelemeyi hangi hastaya uygulayacagini
bilmek ve nerede duracagina karar verebilmektir. Bu sayilanlar aslinda
tim EMG incelemeleri icin gegerli olup, pediatrik hasta grubunda daha
da dikkat edilmesi gereken noktalardir.

Laboratuvarimizda, yilda 4500-5000 sayilarina ulasan elektrofizyolojik
inceleme gerceklestiriimekte ve bu incelemelerin 1/7'sini de pediatrik
yas grubu olusturmaktadir. Yaklasik 10 yilhk bir stireyi taradigimizda,
ulastigimiz hasta sayisi pediatrik populasyon degerlendirmeleri icin
oldukga iyi bir deger gibi gériinmektedir. Hem laboratuvarimizin sayisal
verileri hem de vyapilan incelemelerin &zellikleri dikkate alindiginda,
bu calisma ayni zamanda pediatrik hastalardaki tecriibemizi de ortaya
koymaktadir.

Sonuglari degerlendirirken ilk dikkatimizi ceken nokta, hastalarin
yarisindan fazlasinin (%55) elektrofizyolojik incelemesinin normal olarak
sonuclanmasi oldu. incelemenin normal sonuclanmasinin birden fazla
nedeni olabilir. Siralamaya calisirsak: 1) hastanin periferik sinir sistemini
ilgilendirmeyen bir hastaligi olabilir (santral nedenler ya da santral
hipotoni gibi); 2) hastalik hentiz elektrofizyolojik olarak kendini ortaya
koymamistir (erken dénem polindropati gibi); 3) kullanilan inceleme
yontemi aranan hastalik igin yetersiz kalmis olabilir (miyopati stphesi
var, ancak hastaya igne EMG yapilamamis olmasi gibi); 4) klinisyen durum
saptamasi yapmak istemis olabilir; 5) EMG endikasyonu o hasta icin
gereksiz olabilir. Hem eriskinler hem de cocuklar icin zahmetli birinceleme
oldugu hatirlanirsa, bir hastadan EMG istenirken dogru endikasyonlarin
belirlenmesi ve incelemeyi yapacak olan ekibe ‘ne’ soruldugu c¢ok
6nemlidir. Klinisyenin sorusu ayni zamanda elektrofizyolojik incelemenin
ne kadar genisletilmesi gerektigini de belirleyecektir.

Yarisindan fazlasinin normal elektrofizyolojik inceleme oldugunu
gordigumuz verilerimizin diger dikkat ¢ekici noktasi da, pediatrik hasta
grubunun kendi iginde yasa gore siniflandirildiginda da tanilarin farkhhk
gostermesiydi. En kiiglk yas grubu olan 0-5 yas araligindaki hasta grubu,
tim hastalar iginde en buyuk grubu (%41,2) olusturuyordu. Bu gruptaki
en sik elektrofizyolojik tani, literattirde de belirtildigi gibi, pleksopatilerdi.
Dogumsal brakial pleksus hasarlari, ne yazik ki sadece ulkemizde degil
tim dinyada da hala gortlmekte olup, sikligi konusunda farkli veriler
olmakla birlikte, 1000 canli dogumda 1-2 olarak kabul edilmektedir
(8). Sezaryen ile dogumlar brakial pleksopati riskini azaltmakla birlikte,
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bu yontemle dogan bebeklerde de brakial pleksopati goriilebilmektedir
(9). Ayrica; annenin diyabetik olmasi, multiparite, fetal makrozomi,
daha 6nceki ¢ocukta obstetrik brakial pleksus felci olmasi, intrauterin
tortikollis, makadla gelis, yardimla dogum, uzamis dogum periyodu ve
diger intranatal risk faktorleri de sayilabilir (8). Literatiirde, bu bebeklere
ne zaman EMG yapilmasi gerektigi heniz netlik kazanmamis bir tartisma
konusu olmakla birlikte, bu bebeklerin biyik cogunlugunun ilk tic ayda
konservatif yontemlerle oldukca iyi bir sekilde diizeldigi gortilmektedir.
Yaklasik %20-25 sekelli diizelecek ya da diizelmeyecek olan bebekleri
belirlemek i¢cin EMG yardimci bir ydntemdir. EMG igin, iyilesme sansinin
en yiiksek oldugu ilk ti¢ aylik ddnem izlenerek karar verilmesi dnerilebilir
(5). Biz de laboratuvarimizda, pleksopati 6n tanili bebeklerde rutin
uygulamada, genellikle tic aylk olduklari dénemde EMG yapmayi tercih
etmekteyiz.

ikinci grubumuzu olusturan 6-10 yas araligindaki hastalar,
elektrofizyolojik incelemenin en zor kosullarda yapildigl hasta grubudur.
Bu yas grubundaki cocuklara, yapilacak incelemeyi anlayabilecekleri bir
dil ile anlatarak isbirligi kurmalarini saglamak ¢ok énem tasimaktadir;
aksi halde incelemeyi gerceklestirmeniz miumkiin olmayabilir. Miyopati
tanisi bu yasta, bizim hasta grubumuzdaki en sik elektrofizyolojik
taniyr olusturmaktadir. Bu yasta artik belirgin bir sekilde ortaya ¢ikan
ylrime glglugl, arkadaslarina gore fiziksel aktivitelerde geri kalma gibi
semptomlar ile doktora basvuran hastalarda, elektrofizyolojik olarak
miyopati 6n tanisi ile elektrofizyolojik tani blylk oranda uyusmaktadir
(1). Ancak, ozellikle kicuk yas grubunda ve kongenital miyopatilerde,
zaman zaman elektrofizyolojik bulgular ile miyopati taninamayabilir.
Elektrofizyolojik olarak bu yanlis negatifligin birden fazla nedeni
olabilir. Ozellikle cok kiigiik cocuklarda (1 yasindan kigukler); teknik
nedenler, tecriibesizlik, patolojinin kas lifleri Gizerinde yamali dagilmasi
ve noérojenik gibi gériinen bulgular nedeniyle elektrofizyolojik olarak
miyopati taninamayabilir (5). Yine hatirlanmalidir ki, elektrofizyolojik
degerlendirme anamnez ve fizik muayenenin devamidir. Klinisyenin
kuvvetli klinik siphesi durumunda, diger inceleme yontemleri ile taniya
ulasiimaya calisilmalidir.

Polintropatiler ise her yasta gortilmekle birlikte bizim hastalarimiz arasinda
11-15 yas grubunda ilk sirada yer almistir. Ozellikle klasik olarak akut
baslangicli, bacaklardan yukariya dogru yukselen gligstizluk, uyusukluk gibi
yakinmalar ile ortaya ¢ikan, nérolojik muayenede derin tendon refleksleri
alinamayan ve beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde albuminositolojik
disosiasyon saptanarak ‘Guillain Barre Sendromu’ stiphesi olan hastalar
icin, elektrofizyolojik inceleme ¢ok degerli ve taniya yardimaidir (10). Atipik
bulgular ile ortaya cikan hastalarda, sinir ileti calismalari ilk gtinlerden
itibaren bilgi verici olabilir. Uzun streli semptomlara sahip hastalarda da
EMG tutulum paterni (duysal, motor veya ikisi birlikte) ile ilgili bilgi verdigi
gibi PNP'nin edinsel ya da herediter olup olmadig konusuna da isik
tutabilir. Boylece, hasta ile ilgili olarak klinisyene daha sonraki arastirmalari
ve tedavi plani igin yol gésterici olur (5, 11).

ikinci ve tigiincii grubumuzda yer alan mononéropatiler, aslinda gocukluk
caginda sik gérmeye aliskin olmadigimiz tanilar arasindadir. Ancak, hem
tst hem de alt ekstremiteye ait sinirlerin (ulnar, medyan, radyal, peroneal,
tibial) cogunlukla travmaya bagli etkilenmelerini, bazi metabolik
hastaliklara eslik eden tuzak néropatileri ve fasyal parezileri de bu sinifta
grupladigimizda, mononéropatilerin 5-15 yas arasi ¢ocuklarda bizim
hasta grubumuz icin 3. siradaki en sik elektrofizyolojik tani oldugunu
gorduik.

Yas gruplarina gore degerlendirdigimizde en sik tanilar arasinda
yer almasa da, ‘hipotonik bebek’ elektrofizyolojik olarak ayirici tani
yapilmasi gereken 6nemli bir hasta grubunu olusturmaktadir. Bizim
verilerimiz arasinda ilk tg¢ sirada yer almamasinin nedeni, hipotoninin
en sik santral nedenler ile ortaya ¢ikmasi olabilir. Santral nedenlere bagl
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hipotonisitede elektrofizyolojik incelemeler normal olacagindan, bu
hastalarin bir kisminin %55'lik normal EMG incelemelerinin icinde yer
almasi muhtemeldir. Diger taraftan, ‘hipotonik bebek’ 6n tanili hastalarin
bir kisminin da nérojen ya da miyojen tutulum olarak siniflandirilmis
olmasi s6z konusu olabilir. Ayrica, hipotonik bebek etiyolojisi icinde
onemli bir yeri olan spinal muskuler atrofi tanisi icin EMG halen
onemli bir yer tutmakla birlikte, genetik inceleme ile hizli ve dogru tani
konulabilmektedir. Calismamizi retrospektif olarak elektronik ortamdaki
rapor kayitlarini dikkate alarak yaptigimizicin, EMG istekleriile sonuclanan
tanilarin birbirini dogrulamasi hakkinda bir fikir veremiyoruz. Olasiliklari
gozden gecirdigimizde ise, ancak bu ihtimallerden bahsedebiliriz.

Sonug olarak, ne istenildigine bakilmaksizin elektrodiagnostik kayitlari
dikkate alarak yaptigimiz bu calisma, pediatrik yas grubunda bazi tanilarin
yasa gore daha 6n plana cikabilecegini gostermistir; ayni zamanda,
pediatrik populasyonda elektrofizyolojik incelemelerin degerlendirildigi
en fazla sayida hastaya sahip olma 6zelligi ile de 6n plana ¢ikmaktadir.
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